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Amyotrophe Lateralsklerose 
Fallbericht 
Der 55jährige Kaufmann bemerkte zunächst nur Schwierigkeiten beim Unterschreiben 
von Dokumenten. Nach einigen Wochen fielen ihm zusehends häufiger Gegenstände aus 
der Hand. Im Verlauf der nächsten Monate traten Muskelschwund und Kraftlosigkeit an 
beiden Händen sowie ein »Muskelzittern« insbesondere an Oberarmen, Stamm und an 
den Oberschenkeln auf. Schmerzen oder Gefühlsstörungen bestanden nicht. Der Patient 
wurde vom Hausarzt zum Neurologen überwiesen, der die Einweisung in die Neurolo-
gische Universitätsklinik unter der Verdachtsdiagnose einer degenerativen Motoneuroner-
krankung veranlaßte. Die Untersuchungen in der Klinik zeigten eine generalisierte Schä-
digung der willkürlichen motorischen Nervenfasern bei gleichzeitig sehr lebhaften bis 
gesteigerten Muskeleigenreflexen einschließlich des Masseter-Reflexes. Unwillkürliche 
motorische Fasern (z. B . für Herz und Eingeweide) waren nicht betroffen, wie auch das 
gesamte übrige Nervensystem intakte Funktionen zeigte. Der Patient wurde darüber auf-
geklärt, daß mit einem weiteren Fortschreiten der Muskelschwäche über einen unbe-
stimmten Zeitraum zu rechnen sei und daß es keine wirksamen Medikamente gegen seine 
Krankheit gäbe. Einen vereinbarten ambulanten Termin zur Nachuntersuchung und wei-
teren Aufklärung nahm der Patient nicht wahr. 
Etwa ein Jahr später wurde der Patient aus einem auswärtigen Krankenhaus, intubiert 
und künstlich beatmet, erneut in die Neurologische Universitätsklinik verlegt, diesmal auf 
die Intensivstation. Von der Ehefrau war zu erfahren, daß zwischenzeitlich die Muskel-
schwäche sich auf beide Arme, beide Beine sowie Zungen- und Schlundmuskulatur aus-
geweitet habe. Der Patient sei seit drei Monaten gehunfähig, habe in letzter Zeit zuneh-
mend Schwierigkeiten beim Sprechen gehabt und habe sich immer häufiger verschluckt. 
Die Aufnahme in ein auswärtiges Krankenhaus war durch den Notarzt in Unkenntnis der 
Grunderkrankung des Patienten aufgrund einer akuten Ateminsuffizienz im Rahmen ei-
nes banalen Lungeninfektes erfolgt. Bei Aufnahme war der Patient an Armen und Beinen 
weitgehend gelähmt, unfähig zu sprechen, intubiert und beatmet. Die Vitalkapazität (ein 
Maß für die Atemkraft) betrug weniger als 500 ml , was eine Dauerbeatmung über Luft-
röhrenschnitt (Tracheostoma) notwendig machte. Wegen Schluckunfähigkeit mußte zur 
enteralen Ernährung eine perkutane Entero-Gastrotomie (d. h. das Anbringen eines 
Schlauches, der durch die Bauchhaut in den Magen führt, wodurch flüssige Nahrung di-
rekt in den Magen gespritzt werden kann) durchgeführt werden. Dieser Eingriff wurde 
vom Patienten gut vertragen. Mit Hilfe einer Alphabet-Tafel konnte sich der Patient, des-
sen geistige Fähigkeiten weiterhin intakt waren, sehr gut (wenn auch zeitraubend) mit sei-
ner Ehefrau und den Ärzten verständigen, indem er mit den Fingern auf die Buchstaben 
der Tafel zeigte und dadurch Sätze bildete. Er wurde über den zu erwartenden weiteren 
Verlauf der Erkrankung aufgeklärt. A u f seinen Wunsch hin wurden die Voraussetzungen 
für eine Heimbeatmung geschaffen; der Patient konnte nach drei Wochen die Intensivsta-
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tion verlassen. Er wurde zu Hause rund um die Uhr beatmet und von der Ehefrau mit U n -
terstützung professioneller Pflegekräfte gepflegt. Technisch gestaltete sich die Heimbeat-
mung nach anfänglichen Anpassungsschwierigkeiten problemlos. Nach etwa drei Mona-
ten werden die Ärzte der Universitätsklinik telefonisch von der Ehefrau darüber 
unterrichtet, daß der Patient nun nur noch minimale Bewegungen mit dem linken A r m 
ausfuhren könne und er ihr mit Hilfe der Alphabet-Tafel in den letzten Tagen mehrfach 
den Wunsch nach Abschalten des Atemgerätes mitgeteilt habe. In ihrer Not bittet die Ehe-
frau die Ärzte darum, diesem Wunsch zu entsprechen und die Beatmungsmaschine ab-
zuschalten, gleichzeitig aber dafür zu sorgen, daß ihr Mann keinen qualvollen Erstickungs-
tod zu leiden habe. 
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Medizinische Stellungnahme zum Fallbericht 
Der Aufnahmebefund und der Krankheitsverlauf des Patienten entsprechen dem klassi-
schen Erscheinungsbild der amyotrophen Lateralsklerose ( A L S ) 1 . Bei dieser weitgehend 
unbekannten, aber nicht allzu seltenen Erkrankung (in Deutschland leben etwa 6000-
7000 ALS-Kranke) gehen ausschließlich die willkürlichen motorischen Nervenbahnen 
langsam zugrunde (degenerieren). Alle übrigen Komponenten des Nervensystems bleiben 
ausgespart, wie die sensiblen Bahnen (die die Sinneseindrücke wie Tasten, Sehen, Hören, 
Riechen, Schmecken vermitteln), das vegetative Nervensystem (einschließlich der Steue-
rung von Herz- und Eingeweide-Muskulatur) und die höheren Hirnleistungen (Gedächt-
nis, Intellekt und Psyche). Die Degeneration der willkürlichen motorischen Nervenbah-
nen fuhrt in den betroffenen Muskeln zu Muskelschwund, Schwäche, Steifigkeit und 
Muskelkrämpfen. Während die beiden letztgenannten Symptome gut zu behandeln sind, 
schreiten Muskelschwund und -schwäche unaufhaltsam fort. Im Verlauf werden Arme 
und Beine immer schwächer bis zur völligen Lähmung; es treten Sprech- und Schluck-
störungen auf. Der Tod erfolgt durch Ateminsuffizienz bei fortschreitender Lähmung der 
Atemmuskulatur, im Mittel 3-5 Jahre nach Erkrankungsbeginn. Die Ursache der A L S ist 
unbekannt, eine wirksame Behandlung gibt es - trotz zahlreicher durchgeführter Studien 
- nicht. 
Aus dem Gesagten ergibt sich, daß A L S - K r a n k e bei vollem geistigen Bewußtsein und 
intakter Fähigkeit zur Wahrnehmung und Verarbeitung von Umweltreizen ihren fort-
schreitenden körperlichen Verfall erleben. Trotzdem werden sie nur selten ausführlich dar-
über aufgeklärt, was sie im Verlauf ihrer Erkrankung erwartet. In unserem Fall hatte sich 
der Patient durch Nichterscheinen beim geplanten ambulanten Termin die Möglichkeit zur 
weiteren Aufklärung selbst abgeschnitten - auch dies eine nicht seltene und verständliche 
Verleugnungsreaktion. Bei einer entsprechenden Aufklärung über den zu erwartenden 
Verlauf eines beatmeten ALS-Patienten lehnen die meisten ALS-Kranken eine solche Be-
handlung ab. Die L ä h m u n g schreitet auch unter Beatmung weiter fort, zuletzt kann der 
Kranke nur noch die Augenmuskeln bewegen. In einigen Fällen werden schließlich auch 
diese Muskeln gelähmt, so daß dem Kranken jede Möglichkeit genommen ist, mit der U m -
welt, und sei es auf »ja-nein«-Basis, zu kommunizieren - und dies bei weiterhin völlig in-
takten sensiblen und geistigen Fähigkeiten. 2 Dieser Zustand wird als »locked-in«-Syndrom 
bezeichnet. 
In letzter Zeit ist es zunehmend häufiger möglich, ALS-Patienten, die über eine 
schlechte Atemkraft, aber noch gute Kraft der A r m e und Beine verfügen, eine Heim-
beatmung anzubieten.3 Dabei werden insbesondere die pflegenden Angehörigen schwer 
belastet, da sich die Beatmung über Jahre hinziehen kann, und die Pflegebedürftig-
keit des Patienten kontinuierlich steigt. Trotzdem zeigen Untersuchungen aus den U S A , 
daß dieses Verfahren in ausgesuchten Fällen durchaus zu einer guten Lebensqualität 
über längere Zeit führen kann. 4 Allerdings stellt sich bei diesen Patienten genauso 
wie bei denjenigen, die »aus Versehen« intubiert werden (wie in unserem Fall), die 
Frage nach Zeitpunkt und Modalität einer Beendigung der Beatmung, falls der Patient 
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dies wünscht. In den U S A ist die Gesetzeslage unterschiedlich: in einigen Staaten 
ist das Abschalten des Beatmungsgerätes seitens des behandelnden Arztes unter 
bestimmten Auflagen (zweimaliges Gespräch, psychologische Begutachtung u. a.) 
erlaubt, in anderen Staaten ist es verboten oder es herrscht (wie bei uns) Rechtsunsicher-
heit. 
Aus ärztlicher Sicht ist zu unserem Fall folgendes zu sagen: 
1. Der Patient war in dem Augenblick, da er den Wunsch nach Abschalten des 
Gerätes äußerte, im Vollbesitz seiner geistigen Kräfte und somit als geschäftsfähig zu be-
trachten. Er konnte durch die Alphabettafel unmißverständlich mit der Umwelt kommu-
nizieren. Anhaltspunkte für eine Depression oder sonstige psychische Störung bestanden 
nicht. 
2. Die Diagnose war gesichert. Es bestanden keine Zweifel an der Unheilbarkeit der Er-
krankung und am zu erwartenden Verlauf einschließlich dem drohenden »locked-in«-Syn-
drom, was auch dem Patienten bekannt war. 
3. Der Patient war zu dem Zeitpunkt seines Wunsches nach Abschalten der Beat-
mungsmaschine physisch nicht mehr in der Lage, das Abschalten des Gerätes oder das 
Herausreißen des Tubus selbst vorzunehmen. 
Folgende Möglichkeiten einer ärztlichen Reaktion auf den Wunsch des Patienten sind 
denkbar: 
A b l e h n u n g u n d T h e r a p i e r e d u k t i o n : 
Einigen Ärzten erscheint es in ähnlichen Situationen als einzig möglicher Ausweg, 
eventuelle Komplikationen, wie z. B. eine Lungenentzündung, abzuwarten und dann nicht 
zu behandeln. Allerdings kann es bei guter Pflege ziemlich lange dauern (d. h. im Ex-
tremfall Jahre), bis eine lebensbedrohliche Komplikation auftritt. 
Erfüllung des Wunsches: 
In diesem Fall stellt sich die Frage nach dem medizinisch optimalen Vorgehen. U m 
dem Patienten keinen qualvollen Erstickungstod zuzumuten, wäre die behutsame 
Einleitung einer Narkose (die per se für den beatmeten Patienten nicht gesundheits-
schädlich ist) v o r dem Abschalten des Gerätes die sicherste Methode. Der Nachteil 
dabei ist, daß der Patient im Augenblick des Abschaltens bewußtlos ist, d. h. der Arzt hat 
in diesem Augenblick die alleinige Kontrolle über das Geschehen. Alternativ dazu ist es 
im Prinzip denkbar, mit Hilfe eines Berührungsschalters dem Patienten auch bei minima-
ler Bewegungsfähigkeit die Möglichkeit zu geben, die Stromversorgung des Gerätes selbst-
ändig zu unterbrechen. Der Nachteil für den Patienten ist aber, daß es schwierig wird, in 
der danach noch verbleibenden, kurzen Zeit bis zum Einsetzen der Atemnot (30-60 Se-
kunden) ihn medikamentös so zu sedieren, daß er die Atemnot nicht mehr als solche er-
leidet. Dies gilt um so mehr, als eine zu rasche Gabe eines starken Medikamentes die Ge-
fahr eines Herzstillstandes mit sich bringt, was als direkte Tötung des Patienten durch den 
Arzt interpretiert werden könnte (aktive Euthanasie), die aber hier gerade nicht beabsich-
tigt ist. 
Bei beiden Varianten wird dem Patienten durch die Sedierung die theoretische Mög-
lichkeit genommen, beim Einsetzen der Atemnot die Stromversorgung wieder einzu-
schalten. Wi l l man dem Patienten die volle Kontrolle über das Geschehen überlassen, m u ß 
ein qualvoll erlebter Erstickungstod in Kauf genommen werden. 
1 4 7 Medizinische Stellungnahme zum Fallbericht 
Unsere Fragen an den juristischen und ethischen Kommentar lauten deshalb wie folgt: 
1. Wie sind die beschriebenen Alternativen zur Erfüllung des Wunsches des A L S - P a -
tienten nach Abschalten des Beatmungsgerätes in Hinblick auf eine evtl. Strafbarkeit juri-
stisch zu beurteilen? 
2. Inwieweit ist es ethisch gerechtfertigt, den Wunsch des Patienten nach Abschalten 
des Gerätes unter den gegebenen Umständen, die als paradigmatisch für beatmete A L S -
Patienten gelten dürfen, zu erfüllen oder abzulehnen? 
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